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1. fま乙めに 
)1鑓:病は1967年)1輔:によりはじめて記載された乳幼児
に好発する急性熱性発疹性疾患で，発表当持は予後良好
と考えられていたが，新究の進展とともに本症は新し
い血管炎症侯群の一つであり，冠状動脈炎に基ずく冠状
動脈癌と卑栓閉塞で，羅患児の 0.5%が死亡することが
判明した。最近，超音読断層心エコー図〈じCGと路〉の
普及により，羅患児の殆んどの症例の冠動脈病変を non-
invasivelyに追排することが可詑となり，発病第8-
9病旨から冠状動原癌ができはじめることが判明してき
ている。
このじCGの追藤によると恐らく本痘擢患児の 5-10
%が急性期以降も asyrnptornatic(無症挟性〉に冠動脈
濯が残っていると擢定され，この様な後遺症をもった児
の長期的な管理の必要性が注目されてきている。 
2. JI埼痛の諒E宗像
厚生省研究班の“診断の手びき"改訂3版によると
“本痘は主として 4歳fJ，下の乳読売に好発する原因不明
の疾患で，その症侯は以下の主要症状と参考条項とに分
けられるが， 6つの主要症状のうち， 5つ以上を律うも
のを本症として致扱う却となっている。以下その主要症
状を列記すると，
1.原菌不明の 5S以上競く発熱 
2.四肢末端の変化:(急建期〕手足の硬性誇麗，掌
聴ないし指監先端の紅荘。〔菌復期〕爪皮書移行部から
の膜議落屠。 
3.水痘，擁皮を形成しない不定形発疹〈体幹に多い) 
4.両側援球結膜の充血〈ー適性のことがある〉 
5.口唇，口盤所見:口唇の紅潮，菩舌，ロ控咽頭粘
膜のびまん性発赤。 
6.急性期における非化膿性頚部ヲンパ節腫脹〈一造
住のことがある)。
以上6つの主要産状を把握し，それによって本症の診
断を下すことができる。従って，本症は純 clinicalen-
tityと考えることができる。 
3. 本寵の病理
本症の研究班は}If崎病の病理形態学的所見 (1980)と
して次のように述べている。すなわち“本疾患は幼乳児
に好発する特徴的系統的血管炎を主体とする急性炎症性
疾患で，組織学的には Kussrnaul.Maier型結節性動脈
周囲炎とは異なる。ほとんどの部検例では動膝，持iこ冠
状動原に動罪濯がみられる持と前置きい血管炎の経
遥は約 7週の急性炎症で，フィブリノイド壊亮がまれで
あ担，しかも軽度であることを特徴とする。血管炎の経
遁は以下のように 4段譜に分けることができる。として 
Stage.I (第 1-2病週)， Stage n(第 2-4病適)， ￥ 
Stage m(第4-7病運)， Stage IV(第7病週以後)
に分行た。また車管炎の分布(部検例〉では， 1)中型
一大型動探〈主として臓器外〉では冠状重告訴，腸骨動脈 t 
(共に著しく頻度が高い)，その他腸関膜毒主張，腎動脈，
主締動脹，大震き探などほぼ全身のすべての動原にみられ
る。その他の臓器病変としては，心筋炎，心外膜炎，刺
激伝導系内の炎症，心内膜炎，題のう炎，担管炎などほ
ぼすべての臓器炎が認められる。主な死因は Stage1 
では心筋炎〈藤教伝導系内の炎症を含む)， Stage n& 
置では虚車性心疾患，動原嬉破裂，心筋炎で， Stage IV 
では童血性心疾患である。 }If臆病と Kussrnaul-Maier
整結節性動鼠周囲炎との担具は後者が再燃を繰り返し，
進行する血管炎を持ち，フィブヲノイ F壊死が高度であ
る。また鯖車管の炎症はまれであるのに対し，読者は再
燃像のない系統的急性血管炎を特徴とし，フィブヲノイ 
F壊死も軽度かつまれである。これらの点でこの再者は
明自に区5日できる。 
4. }Il11t毒請の冠動脈障害の臨束
上述の臨床像および病理から，本症では臨床的に冠動
脈病変ひいては冠動脹樟害が最も重要なポイントであ
る。現在われわれ註，本痘と診接した患児試必ず入院治
療を行い，入院中に冠動尿病変の有無(主として冠動脈
稽〉を頻屈にチェックする。そして，動脈藩を残した者
はもちろん，動脈癌の認められない者も必ず定期検診 
(UCG，負荷心電図，胸部 x-p橡〉を行い最犠 10年は 
follow upするようーにしている。今まで擢患した児で定
期検診をうけなかった者が，現在小，中学校の学童生徒
の中に1000入に 2入は存在していることが，最近の調査
で判っているので，これらの放量された克の中にハイリ
与 
スク克〈冠動脈癒を残し謹血性心疾患で突然死の可能性
大)が少数乍らいるので，今後学校検診ではこれらの児 "..--
の発見，管理が重要な問題となっている。 
￥5.JlId嘩病の痩学 r、
昭和45年よ P昭和56年までに計7自の全国調査が行わ
れ，約 3万例が本症に擢患していることが判っている。
しかも年々増加の額向にあることは，われわれ日本の小
児科医にと予由々しき問題といわざるを得ない。なんと
か早く本症の病因を解明して，本症の撲滅を計りたいの
が念頭である。
以上の様な握点から症例を交えて本症を解説したい。
